INTRODUCTION
Juvenile dermatomyositis (JDM) is a rare disease in the group of rheumatic diseases in children. However, due to its potentially severe course it may lead to a significant reduction in the quality of life. Evidence-based guidelines are scarce, and comprehensive care is mainly based on the knowledge and experience of teams of clinicians. So far, no uniform rules of procedure, diagnosis and treatment have been developed for skin and muscle inflammation in children. The existing patterns of comprehensive care and treatment differ significantly across Europe.
In 2012, an initiative was launched in the field of paediatric rheumatology in Europe (SHARE), aimed at optimising and disseminating diagrams of diagnostics, treatment and comprehensive care for children and adolescents with rheumatic diseases.
The SHARE initiative aims to develop and disseminate the best practices in the diagnosis of treatment of patients suffering from juvenile rheumatic diseases (JRD).
As part of this program, recommendations regarding the comprehensive care for patients with JDM have been formulated based on an evidence-based process of agreeing uniform recommendations that form the basis for creating a standard of care for those affected by JDM throughout Europe.
Juvenile dermatomyositis (JDM) is the most common idiopathic inflammatory myopathy in developmental age, with the incidence being low -2-4 cases per one million children per year. Standardisation of diagnostic tests and treatment patterns will allow joint research focused on increasing knowledge about this rare disease. Vasculopathy in the course of JDM mainly affects the muscles and skin, but may affect other organs and may cause systemic symptoms. If treatment is provided in the early stage of the disease, in 30-50% of patients there is a possibility of achieving remission within 2-3 years from the onset of disease symptoms with minor complications and mortality below 4%.
The recurrent or persistently active form of the disease affects 40-60% of patients (according to data from recent multi-centre cohort studies, depending on the activity measures used) and the presence of complications such as: calcinosis, persistent muscle weakness, skin and/or muscle atrophy; in these cases, the prognosis remains problematic.
The risk of lipodystrophy and calcinosis is associated with a longer period of disease activity and insufficient response to the initial GCC-based treatment. The quality of life can be significantly worse compared to healthy peers, both in the physical and psychosocial sphere, and subsequently psychosocial support is required. Due to the rare occurrence and usually severe course of the disease, it was found that children suffering from JDM should be cared for in specialised centres with experience and knowledge in this area.
The recommendations have been developed based on an evidence-based consensus process using standard EULAR operational procedures. A committee consisting of 19 experienced paediatric rheumatologists and 2 experts in the field of physiology and physiotherapy was established.
The recommendations were derived from an approved systematic review of the literature, data was evaluated using an online survey and then discussed at two consensus meetings with the use of the nominal group technique.
The recommendations were accepted if an agreement of more than 80% was reached.
In total, 7 overarching principles, 33 recommendations regarding diagnosis and 19 recommendations regarding treatment were adopted, with the opinion compliance of experts of over 80%.
These recommendations include assessment of the skin, muscles and internal organs, as well as suggested treatment pathways.
OVERARCHING PRINCIPLES FOR JDM
1. All children with suspected JDM should be referred to a specialised centre. 2. For JDM, patient-/parent-reported outcome measures are helpful when assessing disease activity and should be used at diagnosis and during disease monitoring. 3. Validated tools should be used to measure health status, for example, the Childhood Health Assessment Questionnaire, patient/parent visual analogue scale, Childhood Health Questionnaire, Juvenile Dermatomyositis Multi-dimensional Assessment Report. 4. All children with JDM should have disease activity (muscle, skin, major organ) assessed regularly in a standardised way, using tools such as the Disease Activity Score. 5. All children with JDM should have disease damage assessed at least yearly using a standardised disease damage measure, such as the Myositis Damage Index. 6. All patients with JDM should have the opportunity to be registered within a national/international research registry/repository, for example, the Euromyositis registry. 7. High-risk patients need immediate/urgent referral to a specialised centre. High risk patients are defined by: -severe disability, defined by inability to get off bed; -CMAS score < 15, or MMT8 score < 30; -presence of aspiration or dysphagia (to the point of inability to swallow); -gastrointestinal vasculitis (as determined by imaging or presence of bloody stools); -myocarditis; -parenchymal lung disease; -central nervous system disease (defined as decreased level of consciousness or seizures); -skin ulceration; -requirement for intensive care unit management; -age < 1 year.
RECOMMENDATIONS REGARDING DIAGNOSIS

A. General recommendations
In the absence of cutaneous signs and/or failure to respond as expected to therapy, alternative diagnoses should be considered including metabolic or mitochondrial myopathies and dystrophies.
In every patient in whom a diagnosis of JDM is considered, the following list of investigations should be considered: 
Assessment of skin involvement
-Assessment of nailfold capillaries should be used to aid diagnosis of JDM. -At time of diagnosis or disease flare, standardised nailfold capillaroscopy assessment is recommended. During follow-up, assessment of nailfold capillaries should be performed regularly. -A formal CAT should be used to aid diagnosis of JDM. -A formal CAT should be used to monitor skin disease activity over time. -Skin tools may include the DAS (skin), MI-TAX (skin) or CAT.
Assessment of lung involvement
-All patients with JDM should have an assessment of lung involvement at time of diagnosis. -Assessment should include pulmonary function tests, including CO diffusion. If pulmonary function tests are indicative of interstitial lung disease, further investigations (CXR/HRCT) are needed.
Assessment of cArdiAc involvement
-All patients with JDM should have echocardiography and ECG at diagnosis. -Patients at particular risk of cardiac dysfunction should have repeated cardiac evaluation. -Risk factors include hypertension, high disease activity 1 year post diagnosis, long--term high corticosteroid burden or chronic ongoing active disease.
Assessment of cAlcinosis
-Calcinosis should be looked for in all patients with JDM. -Plain radiographs may be used for the evaluation of calcinosis.
AutoAntibodies And biomArkers
-We recommend use of muscle enzymes (CPK, LDH, AST) for diagnosis and disease monitoring in JDM, although it must be recognised muscle enzymes may be normal despite active disease. -Measurement of von Willebrand factor does not provide any additional information for diagnosis of JDM. -There is no significant diagnostic benefit gained from measurement of antinuclear antibody in JDM. -Further validation studies are recommended to define the use of more sensitive biomarkers in JDM. -Measurement of myositis-specific autoantibodies (such as anti-TIF 1-g (p155), anti--NXP2/(p140/MJ), anti-MDA5 and anti--SRP) should be considered, when available. -In patients with overlap features, measurement of myositis-associated-antibodies such as anti-PmScl, anti-U1-RNP, anti-La ('SSB'), anti-Ro ('SSA') and anti-Sm may be helpful to clarify the diagnosis.
RECOMMENDATIONS REGARDING TREATMENT
-Sun protection, including the routine use of sunblock on sun-exposed areas should be encouraged for patients with JDM munosuppressive therapy should be considered. -There is no high-level evidence of when to stop therapy; however, consideration may be given to withdrawing treatment if a patient has been off steroids and in remission on methotrexate (or alternative DMARD) for a minimum of 1 year. -B cell depletion therapy (rituximab) can be considered as an adjunctive therapy for those with refractory disease. Clinicians should be aware that rituximab can take up to 26 weeks to work (Fig. 1, 2 ).
CONCLUSIONS
Close monitoring of patients' health and well-being by an experienced, multidisciplinary team is essential for a good clinical result. Recent reports emphasise the importance of early, aggressive treatment of JDM, because it is associated with better control of the disease course. Due to the low incidence of disease, long-term multi-centre controls are necessary to explain the risk of complications and the international cooperation is of key importance. Further research and studies are needed regarding the In summary, the SHARE initiative is based on expert opinions based on the best available evidence and it includes recommendations for diagnosis, treatment and overall care for the JDM patients, aiming to improve the treatment results of patients with JDM across Europe. The SHARE initiative also includes other rheumatic diseases in children, being a platform for an ongoing cooperation in all European countries. It is currently of great significance to broaden the discussion and test acceptance of the recommendations presented for the broad community of European paediatric rheumatologists. 
WSTĘP
Młodzieńcze zapalenie skórno-mięśniowe (MZSM) to rzadko spotykana choroba w grupie chorób reumatycznych u dzieci, jednak ze względu na potencjalnie ciężki przebieg może prowadzić do znacznego obniżenia jakości ży-cia. Wytyczne oparte na dowodach są nieliczne, kompleksowa opieka opiera się głównie na wiedzy i doświadczeniach zespołów lekarzy klinicystów. Dotychczas nie było opracowanych jednolitych zasad postępowania, diagnostyki i leczenia w przypadkach wystąpienia zapaleni skórno-mięśniowego u dzieci. Dotychczasowe schematy kompleksowej opieki i leczenia róż-nią się istotnie w całej Europie.
W 2012 roku podjęto inicjatywę w zakresie reumatologii dziecięcej w Europie (SHA-RE), mającą na celu optymalizację i rozpo7. Pacjenci z grupy wysokiego ryzyka wymagają natychmiastowego (pilnego) skierowania do specjalistycznego ośrodka. Pacjenci wysokiego ryzyka, gdy występuje: -ciężka niepełnosprawność, określona przez niezdolność do wstania z łóżka; -wynik CMAS < 15 lub wynik MMT8 < 30 pkt.; -obecność aspiracji lub dysfagii (niemoż-ność połykania); -zapalenie naczyń przewodu pokarmowego (gastrointestinal vasculitis) określone przez obrazowanie lub obecność krwawych stolców; -zapalenie mięśnia sercowego; -śródmiąższowa choroba płuc; -zajęcie CSN (określana jako zaburzenia świadomości lub drgawki); -owrzodzenie skóry; -konieczność leczenia na oddziale intensywnej terapii; -wiek < 1 roku życia.
ZALECENIA DOTYCZĄCE DIAGNOSTYKI
A. Zalecenia ogólne W przypadku braku objawów skórnych i/lub braku odpowiedzi zgodnie z oczekiwaniami na zastosowane leczenie, należy rozważyć alternatywne rozpoznanie, w tym miopatie i dystrofie metaboliczne lub mitochondrialne.
U każdego pacjenta, u którego rozpoznano MZSM, należy wziąć pod uwagę poniższą listę badań: -enzymy mięśniowe w tym CPK, LDH, ASPAT, ALAT, aldolaza (jeśli badanie jest dostępne); -MF + obraz; -OB i białko C-reaktywne (CRP, C-reactive protein); -przeciwciała mięśniowo swoiste dla zapalenia mięśni i przeciwciała związane z miopatią; -czynność nerek i testy czynnościowe wątro-by; -panel badań w kierunku infekcji (do diagnostyki różnicowej); -badania alternatywnych przyczyn układo-wych miopatii, w tym zaburzeń endokrynologicznych (zwłaszcza funkcji tarczycy), zaburzeń elektrolitowych, niedoboru witaminy D; -dalsze badania dotyczące miopatii metabolicznej/mitochondrialnej (szczególnie w przypadku braku zmian skórnych/nietypowego obrazu klinicznego; -paskowy test moczu (z dalszą oceną, jeśli wynik dodatni dla białka); -kapilaroskopia; -ECHO i EKG; -testy czynnościowe płuc (spirometria oraz RTG, HRCT); -MRI mięśni (+ USG mięśni, ilościowe); -EMG (szczególnie w przypadku podejrzenia neuropatii (zaburzeń połączenia nerwowo-mięśniowego); -biopsja mięśnia (zwłaszcza przy braku zmian skórnych/nietypowej prezentacji); -MRI mózgu, jeśli podejrzewa się zajęcie CSN (objawy neurologiczne); -USG jamy brzusznej. B. Zalecenia szczegółowe Ocena zajęcia mięśni -Zarówno siła i funkcja mięśni powinny być testowane podczas diagnostyki i leczenia za pomocą formalnie zwalidowanych testów, takich jak MMT8 i CMAS. -MRI może być użyteczne w diagnostyce MZSM. -MRI można wykorzystać do monitorowania aktywności choroby. -Gdy jest stosowany, MRI powinny być wykonywane przez określone protokoły, które zwiększają wykrywanie zapalenia mięśni, takie jak T2 zależne/sekwencja STIR. -MRI powinien być interpretowany przez eksperta radiologa. -Biopsję mięśnia należy wykonać we wszystkich przypadkach, w których prezentacja MZSM jest nietypowa; w szczególności w przypadku braku objawów skórnych. -Jeśli wykonano biopsję mięśnia w celu rozpoznania MZSM, należy użyć znormalizowanego narzędzia do oceny biopsji w celu oceny nasilenia zmian histologicznych. -W celu określenia cech stanu zapalnego w biopsji mięśni w MZSM wymagana jest ekspertyza histopatologiczna. -Podczas wykonywania biopsji mięśnia nie ma wystarczających dowodów, aby zalecić biopsję igłową w przeciwieństwie do otwartej biopsji u dzieci. -W przypadkach, w których nie jest możli-we wykonanie MRI lub biopsji mięśnia, podwyższone echogram mięśnia w ultrasonografii mięśni (wykonywane przez doświadczonego badacza) może wskazywać na zapalenie mięśni. -Funkcja połykania powinna być formalnie oceniona u każdego pacjenta, ocena może obejmować ocenę terapii mowy i funkcji ję- 
PODSUMOWANIE
Ścisłe monitorowanie stanu zdrowia i dobrego samopoczucia pacjentów przez doświadczony, wielodyscyplinarny zespół ma zasadnicze znaczenie dla dobrego wyniku klinicznego. Najnowsze doniesienia podkreślają znaczenie wczesnego, agresywnego leczenia MZSM, ponieważ wiąże się to z lepszą kontrolą przebiegu choroby. Ze względu na niewielką częstość zachorowań, konieczne są długookresowe wieloośrodkowe badania kontrolne, aby wyjaśnić ryzyko powikłań, współpraca międzynarodowa ma kluczowe znaczenie. Potrzebne są dalsze badania i opracowania dotyczące aktywności choroby, jej przebiegu oraz zagrażających powikłań i dłu-gotrwałych następstw choroby.
Podsumowując, inicjatywa SHARE opiera się na opiniach ekspertów opartych na najlepszych dostępnych dowodach i zawiera zalecenia dotyczące diagnostyki, leczenia oraz całościowej opieki nad pacjentami z MZSM, mając na celu poprawę wyników leczenia pacjentów z MZSM w całej Europie. Inicjatywa SHARE dotyczy także innych chorób reumatycznych u dzieci, będąc platformą bieżącej współpracy na terenie wszystkich krajów europejskich. Obecnie ważne będzie poszerzenie dyskusji i przetestowanie akceptacji przedstawionych rekomendacji dla szerokiej społecz-ności europejskich reumatologów dziecięcych.
